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OPINION DEL TUTOR

El presente trabajo cientifico titulado Comportamiento Clinico - Quirurgico de los
pacientes con Enfermedad de Hirschsprung, que fueron intervenidos mediante
Técnica Minimamente Invasiva en el Departamento de Cirugia Pediatrica del
Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera “La Mascota”, Junio 2009 a Diciembre
2012; fue realizado por la Dra. Elia Maria Montenegro, residente de nuestro
centro, quien cumplié con los requisitos metodolégicos que se requieren para ello,

aunado a esto respet6 y se apeg6 a los principios de la investigacion.

Este trabajo representa una valida contribucién al manejo de la enfermedad de
Hirschsprung en cirugia pediatrica, ya que por primera vez se realiza un estudio de
seguimiento de una técnica quirdrgica que es pionera en nuestro pais, cuyos
resultados nos permitiran mejorar las pautas de manejo en nuestros nifios,

basados en resultados cientificos.

No dudamos que este estudio sera de suma importancia como material de
consulta para nuestros médicos en formacion, ademas servira de base para otros

estudios, asi como para documentar nuestra experiencia.

Dr. Alfredo Valle Espinoza
Cirujano Pediatra



RESUMEN

El presente trabajo es un estudio descriptivo tipo serie de casos, realizado en el
Departamento de Cirugia del Hospital Infantil de Nicaragua MANUEL DE JESUS
RIVERA, “La Mascota”’, donde se evalla la evolucion clinica quirdrgica de los
pacientes portadores de enfermedad de Hirschsprung, que se corrigieron
mediante cirugia de minimo acceso (laparoscopia) desde el 1ro Junio 2009 al 31
Diciembre del 2012. La muestra se obtuvo mediante muestreo no probabilistico
por conveniencia, un total de 16 nifios que cumplieron los criterios de inclusién, y
gue fueron diagnosticados por clinica y que el diagnéstico fue confirmado a través
de una Biopsia rectal. Luego de obtener la informacién, ésta se procesé
manualmente y se plasmé en tablas de distribucion, frecuencia y porcentaje. Los
principales resultados obtenidos fueron los siguientes: Se encontré que el 62.5%
de la poblacién de estudio son varones, en edades comprendidas desde dos dias
de nacido hasta los trece afios, con una media de 4.7afos; originarios del area
urbana y principalmente de Managua. La principal manifestacion clinica fue la
distension abdominal con dificultad para expulsar las heces, identificada en el
recién nacido en el 50% y el otro 50% en el nifilo mayor. La mitad de los nifios
fueron operados antes del afio de vida; con una duracién media de la cirugia de
203.5 minutos y una estancia intrahospitalaria de 3 a 16 dias con una media de 6
dias. Un 68.75%, corresponden a una variedad de Hirschsprung de segmento
clasico. En su mayoria evolucionaron bien después de la cirugia, con un indice de
complicaciones prevenibles del 12.5 %; un paciente presentd dehiscencia de la
anastomosis la cual se corrigio igual mediante cirugia de minimo acceso posterior
a lo cual evolucion6 bien. Un 25% de complicaciones no prevenibles representado
por enterocolitis. La evolucion por consulta externa en general se consideré6 como
excelente en la mayoria de los casos, tomando en cuenta que solamente 4 nifios
ameritan manejo intestinal y el resto lleva una vida completamente normal hasta el
momento del estudio.

Antes de la cirugia de minimo acceso el tratamiento de la enfermedad de
Hirschsprung significaba tres procedimientos quirdrgicos en diferentes momentos,
con el riesgo de complicaciones que conlleva cada uno de ellos; con esta técnica
se obtienen beneficios los cuales se evidenciaron en nuestros resultados, menor
indice de complicaciones, menor estancia hospitalaria lo que deriva en beneficio
directo al nifio, a la madre y a la institucion, por lo que recomendamos extender el
uso de esta técnica y darle seguimiento para continuar evaluando los resultados a
largo plazo.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Hirschsprung es una alteracion congénita del intestino
caracterizada por ausencia de células ganglionares en los plexos mientéricos y
submucosos del intestino afectado, lo que causa una obstruccién funcional
secundaria a la ausencia de relajacion de este segmento intestinal (espasticidad)
con la subsecuente dilatacion del intestino proximal por falta de progresion de las
heces. Su descripcion clinica fue hecha por primera vez en 1,886 por el médico
Danés Harald Hirschsprung y es en su honor que se le da el nombre actualmente.
Su incidencia es de 1 por cada 5,000 nacidos vivos y representa el 25% de las
obstrucciones intestinales neonatales, siendo mas frecuente en el sexo masculino
con una relaciéon 4:1, est4 asociada con otros trastornos congénitos o hereditarios
como el Sindrome de Down. La enfermedad se diagnostica por la clinica y se
confirma con una biopsia rectal, existen dos tipos de manifestacion clinica; en el
periodo neonatal se presenta como un cuadro de obstruccion intestinal distal
funcional cuya caracteristica mas importante es la ausencia de defecacion en las
primeras 48 a 72 horas de vida; y, cuando la enfermedad pasa desapercibida en el
periodo neonatal se presenta como cuadro de estrefiimiento cronico seguido por
cuadro diarréico con expulsion de heces liquidas y explosivas, afectando ademas

el crecimiento.

Una vez que se considera el diagndstico de Hirschsprung a partir de los hallazgos
clinicos existen varios pasos confirmatorios que incluyen estudios radioldgicos,
manometria rectal y analisis patoldgicos. El tratamiento definitivo de la enfermedad
es la correccién quirargica; cuyo objetivo final es garantizar la funcién intestinal lo
mas fisioldégico posible en cada uno de los pacientes, para ello es importante
respetar los principios de la cirugia que consisten en la reseccion del segmento
aganglionico, descenso del segmento gangliénico y anastomosis coloanal.

Desde que la enfermedad se describi6é se han implementado numerosas técnicas
quirargicas (Swenson, Soave y Duhamel); la mayoria de ellas incluye 3 cirugias:

creacion de una colostomia, reseccion del segmento agangliénico y descenso del



segmento normogangliénico con anastomosis coloanal y finalmente el cierre de la
colostomia. Posteriormente se hicieron multiples esfuerzos para corregir la
enfermedad en un solo momento quirdrgico para evitar las 3 cirugias y las
complicaciones derivadas de cada una de ellas; dos técnicas merecen mencion
especial; el Dr. De La Torre quien realiza un abordaje endoanal transrectal sin
realizacion de colostomia y el Dr. Georgeson con la introduccion de la Cirugia
Minimamente Invasiva realiza un abordaje laparoscépico para la diseccion
intestinal y luego un abordaje endoanal transrectal para la anastomosis coloanal;
en ambas se realiza la correccion en un solo tiempo sin necesidad de colostomia
obteniendo muy buenos resultados.

Las complicaciones pueden aparecer en un 20 a 30 % segun la serie, como la
enterocolitis la cual es una entidad clinica comun a todas las variedades de la
enfermedad cuya explicaciéon clinica aiin no es muy conocida; las complicaciones
quirargicas tempranas y tardias como dehiscencia de anastomosis coloanal,
reseccion incompleta del segmento aganglidnico, prolapso colonico, estenosis
rectal y en algunos casos es esperada la incontinencia fecal, urinaria y trastorno
de la funcién sexual. Los sintomas mejoran o desaparecen en la mayoria de los
nifos después de la cirugia. Los nifios que reciben tratamiento oportuno y
compromiso de un segmento intestinal mas pequefio tienen un mejor desenlace
clinico.

Consideramos que el presente estudio nos sirve para dar a conocer el avance
logrado en el tratamiento de la Enfermedad de Hirschsprung en nuestro medio

luego de 2 afios de haber iniciado a aprovechar la técnica minimamente invasiva.



ANTECEDENTES

El tratamiento definitivo de la Enfermedad de Hirschsprung es eminentemente

quirurgico; Inicialmente la colostomia fue el tratamiento con mejores resultados.

Seguramente Harald Hirschsprung se sorprenderia de saber la evolucién que ha
sufrido el concepto del padecimiento que él describio en 1888. En especial,
cuando se enterase de que los investigadores contemporaneos estan ya hurgando
en el material genético y tienen ya una idea muy aproximada de los genes que

determinan o predisponen a sufrir este padecimiento.

Seria muy interesante también conocer la opinion del Profesor Orvar Swenson en
relacion con la evolucién que han sufrido los abordajes quirdrgicos para tratar esta
enfermedad, a partir de 1948 cuando él propuso un tratamiento pionero, hasta el
momento actual, incluyendo los procedimientos de minima invasion usados cada
vez mas frecuentemente. No soOlo los procedimientos laparoscépicos, sino la
nueva técnica transanal (propuesta por un médico mexicano, Luis de la Torre),

gue es aun menos invasiva que la laparoscopia.

Son muchos los avances publicados acerca del tratamiento de la Enfermedad de

Hirschsprung a nivel internacional.

Dr. S. D. Polliotto, del Servicio de Cirugia Pediatrica de la Universidad de Buenos
Aires Argentina, Octubre 2002; realizan una publicacion de caso de su primera
experiencia con la técnica quirdrgica de Georgeson, un nifio de 24 meses de edad
diagnosticado con Enfermedad de Hirschsprung, requirié una estancia hospitalaria
de 5 dias y una evolucion postquirdrgica favorable. Ellos consideran es una

técnica segura, eficaz y realizable por laparoscopia. "

Dr. Pedro Salvador Jiménez, Marzo 2005, México DF, publica su estudio titulado
“Manejo quirurgico en un solo tiempo de la Enfermedad de Hirschsprung en
pacientes con o sin cirugia previa”, obtuvo excelentes resultados en 10 nifios
estudiados del 2000 al 2004. “°)



Mihoko Ishihara, Noviembre 2005, Departamento de Cirugia urogenital de la

Universidad de Juntendo, Tokio; publica un estudio prospectivo, realizado
mediante una encuesta estandarizada y llevado a cabo por un mismo cirujano
para conocer las complicaciones postquirtrgicas del abordaje laparoscopico de la
Enfermedad de Hirschsprung en nifios de Tokio. Estudiaron 33 casos desde 1997

al 2004; reportando también excelentes resultados. *°

Brice Antao y Julian Roberts. Journal of Laparoendoscopic & Advanced Surgical
Techniques. Febrero 2005, publican alentadores resultados en 6 nifios entre las
edades de 6 semanas y 36 meses, con una media de tiempo transquirdrgico de
135 minutos, todos iniciaron alimentacién a las 48 hrs postquirtrgicas y la estancia

hospitalaria tuvo una media de 7 dias. *©

A. Kubota, Department of Pediatric Surgery, Osaka Medical Center and Research
Institute for Maternal and Child Health, Osaka, Japan. Mayo 2004,

Presenta un estudio comparativo entre la técnica abierta convencional y la
laparoscopica propuesta por Georgeson, incluyeron 21 nifios con iguales
caracteristicas desde 1990 y 2001, centrandose en los aspectos técnicos
Unicamente; el tiempo quirdrgico fue similar en ambos grupos 4.9 vs. 5.2 hrs,
pérdida hematica de 36 v 30 MI, necesidad de reintervencion quirdrgica 26% vs
0%, concluyendo que la técnica videoasistida es menos invasiva y provee de

menos complicaciones postquirtrgicas. “*

Narvaez Herling, Lodisiga Yandira; 2010. Departamento de Cirugia Pediatrica,
Hospital Infantil de Nicaragua, Managua. Publicaron un estudio cuyo objetivo fue
dar a conocer la evolucion clinica de los nifios con enfermedad de Hirschsprung a
los que se les realizd correccion laparoscopica. Concluyeron que el abordaje
laparoscopico es una técnica reproducible, practica, aplicable en nuestros nifios.

En ese tiempo solo se habian corregido 5 casos en nuestro centro.

Nuestra realidad y situacion actual con respecto al uso de la Cirugia minimamente
invasiva en el tratamiento de la Enfermedad de Hirschsprung es presentada en

este documento como complemento del estudio anterior.


http://link.springer.com/search?facet-author=%22Mihoko+Ishihara%22
http://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0022346804005603

JUSTIFICACION

La Enfermedad de Hirschsprung es una patologia congénita de mal
funcionamiento intestinal secundario a un espasmo intestinal sostenido por
alteracién neuroentérica que afecta principalmente al colon distal y que se expresa
clinicamente como obstruccion intestinal funcional poniendo en peligro la vida del
gue lo padece, por lo cual requiere tratamiento quirdrgico indiscutiblemente.
Tradicionalmente se ha tratado esta enfermedad con tres cirugias:1) Colostomia,
2) Una laparotomia para resecar el colon afectado y descender el colon sano para
anastomosarlo al ano y 3) Cierre de la colostomia.’) Esto determina un impacto
dramatico en la calidad de vida de las nifios (as), puesto que ademas de sufrir la
enfermedad sufren las consecuencias propias de cada cirugia y sus secuelas, lo
gue tiene una repercusion fisica y psicolégica a lo largo de su vida, ademas de
una connotacién social producto de las molestias y complicaciones derivadas de
convivir con una colostomia; asimismo representan una gran preocupacion para
sus padres y familiares; y conlleva implicitamente un impacto econémico para las

instituciones hospitalarias que las asisten.

El manejo mediante laparoscopia cumple con los principios de correccién
quirtrgica de la enfermedad y puede realizarse en un solo acto quirdrgico y tiene
un indice bajo de complicaciones por lo que en muchos paises se ha convertido

en el tratamiento de primera eleccion. @

El Hospital Infantil de Nicaragua Manuel de Jesus Rivera La Mascota, es el unico
centro que desde el afio 2009 emplea la técnica laparoscépica para el manejo de
la Enfermedad, en este sentido la presentacién clinica y la evolucién posterior a la
cirugia no esta documentada y no hay estudios acerca del seguimiento, por tal
motivo se establece la necesidad de conocer nuestro alcance y asi determinar los
resultados de la utilidad de esta técnica en nuestros nifios; que creemos esta
beneficiando al nifio, la familia y a la institucion por los menores costes que le

traduce su uso.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢, Cual es el comportamiento clinico y quirdargico de los pacientes con Enfermedad
de Hirschsprung, que fueron intervenidos mediante Técnica Minimamente Invasiva
en el Departamento de Cirugia Pediatrica del Hospital Infantil Manuel de Jesus
Rivera “La Mascota” en el periodo comprendido de Junio 2009 a Diciembre 20127



OBJETIVOS

General: Conocer cual ha sido la evolucién clinica - quirdrgica de los pacientes
con Enfermedad de Hirschsprung operados con técnica minimamente invasiva en
el Departamento de Cirugia Pediatrica del Hospital Infantil de Nicaragua Manuel

de Jesus Rivera.
Especificos:

1. Caracterizar a los pacientes en estudio.

2. Conocer la expresion clinica, medios diagnésticos, la clasificacion de la
enfermedad y la edad al momento de la cirugia en cada uno de los pacientes
en estudio.

Describir hallazgos durante el transquirargico.

Describir la evolucién postquirdrgica de los pacientes del estudio.



MARCO TEORICO

La enfermedad fue descrita por Harald Hirschsprung en 1888 en Copenhague
(USA) en pacientes pediatricos; segun él la enfermedad consistia en un
estrefiimiento grave y pertinaz con dilatacion e hipertrofia del Colon. No se
encontré Obstruccion Mecanica que explicara el estrefiimiento y la zona dilatada la
consideré como asiento primario de la enfermedad; posteriormente comprobé la
ausencia congénita de células ganglionares en el plexo mientérico de Auerbach y
en el submucoso de Meissner de la pared del Recto, Colon e incluso Intestino
Delgado. &)

Es una enfermedad genética, que afecta a pacientes pediatricos siendo
transmitida en forma autosémica recesiva y ligada al sexo, predominante en
varones, en una proporcién de 4 a 1 y con una prevalencia estimada de un caso
cada 5000 nacidos vivos. La incidencia varia segun la etnia, estimandose en 1.5
por 10.000 nacidos vivos en poblacion caucésica, 2.1 por 10.000 nacidos vivos en
afroamericanos, 1.0 por 10.000 nacidos vivos en hispanos y 2.8 por 100.000
nacidos vivos en asiaticos. Es mas frecuente en raza blanca y en recién nacidos
de término. En hermanos la incidencia es de aproximadamente del 3.5%,
aumentando segun la longitud del segmento afectado hasta un 20%. “*

El 20 % de los pacientes tiene anomalias congénitas asociadas entre las que se
incluyen: Sindrome de Down (08 %) , Defectos Cardiacos (08 %) , anomalias
Genitourinarias (06 %), anomalias Gastrointestinales (04 %) que pueden incluir
Atresia del Colon, Ano Imperforado, solas 0 en combinacion con Neuroblastoma,
Feocromocitoma, Neurofiboromatosis, Sindrome de Wardenburg, Neoplasia
Endocrina Mltiple Tipo 11.¢7®

Una revision de 3852 pacientes con enfermedad de Hirschsprung, sugiere una
asociacion entre esta enfermedad y el bajo peso al nacer.

Fisiopatol6gicamente estos trastornos de inervacién serian los responsables de la
alteracion de la motilidad intestinal que impide la normal evacuacion intestinal y
comportarse como un Sindrome Obstructivo con riesgo de Colitis Necrotizante,

Sepsis y Perforacion Intestinal.



Dentro de los sintomas que permiten una sospecha precoz, se encuentra el
estrefiimiento o constipacion, definida en el recién nacido como el retraso en la
eliminacién de meconio mayor a 48 horas asociada a distension abdominal, y en
los nifios mayores como deposiciones infrecuentes de consistencia aumentada. ©
El 98% de los lactantes elimina el meconio en las primeras 48 horas de vida. Los
prematuros eliminan mas tardiamente el meconio, pero la Enfermedad de
Hirschsprung es rara en prematuros. De los pacientes con Enfermedad de
Hirschsprung, sélo el 70% elimina el meconio después de las 48 horas, por lo que
este signo si bien es bastante sugerente no es patognomoénico de la enfermedad.
La mayoria de los nifios que presentan aganglionosis congénita, son sintomaticos
los primeros dias o las primeras semanas luego del nacimiento ©. Alrededor de
dos tercios de los pacientes presenta sintomas dentro de los tres primeros meses
de vida y 80% desarrolla sintomas dentro del primer afio de vida. Sélo un 10% de
los pacientes inicia sintomas entre los 3 y 14 afios de edad y en general se trata
de pacientes con

Enfermedad de segmento ultracorto.

Cuando la sintomatologia es poco evidente, puede presentarse como un cuadro
de constipacion cronica, con historia de dificultad en la eliminacion de
deposiciones, masas fecales palpables en fosa iliaca izquierda y un tacto rectal en
gue no se encuentran deposiciones en la ampolla rectal y esfinter anal hiperténico.
En muchas ocasiones la estimulacidén rectal provoca salida explosiva de heces
liquidas de olor fétido ®. Por lo tanto, frente a pacientes con constipacién crénica,
en los cuales se ha descartado causa mecanica de obstruccién intestinal, que no
cede a las medidas dietéticas ni farmacolégicas, debe plantearse el diagndstico de
Enfermedad de Hirschsprung. También puede encontrarse dilatacion de asas
intestinales, adelgazamiento de la pared abdominal, alteraciones de la nutricion y
el crecimiento. En nifios mayores, los sintomas mas comunes incluyen
constipacion crénica progresiva, impactacion fecal recurrente, mal incremento
ponderal y malnutricion ®9. Otras veces puede presentarse como enterocolitis
necrotizante, después de un cuadro de constipacion no muy llamativo, y suele

presentarse en nifios menores de dos afios de edad. Una revision de 100 casos



de Enfermedad de Hirschsprung durante los ultimos 12 afios en un Hospital de
Madrid, revela que el 50% inici0 su sintomatologia con cuadros graves durante el
periodo neonatal, de los cuales el 25% debi6 ser tratado quirdrgicamente durante

ese periodo. 19

La enterocolitis se produce debido a que la dilatacion progresiva de la pared
coldnica, provoca una isquemia sobre ella, alterando los mecanismos defensivos y
absortivos. Ademés el estancamiento de contenido fecal provoca proliferacion
bacteriana incluyendo gérmenes como Clostridium Difficile, Estafilococo,
Anaerobios, E. Coli. Los sintomas que orientan a una enterocolitis necrotizante
son fiebre, diarrea, distension abdominal, pudiendo evolucionar rapidamente a una
Sepsis 0 una peritonitis. La enterocolitis es mas frecuente en los pacientes con
Sindrome de Down, debido tal vez a alteraciones inmunoldgicas en las lineas T
citotéxica y en la secrecion de interferon ©. La enterocolitis es la responsable de
aproximadamente un 30% de la mortalidad observada en Enfermedad de

Hirschsprung.

La primera orientacion diagnostica esta dada por la radiologia, la que puede ser de
gran ayuda al dar un primer acercamiento al diagnostico. Se solicita radiografia
abdominal anteroposterior y lateral, que muestran distribucién anormal del aire
intestinal, recto vacio y a veces signos de obstruccion (distension del colon
proximal a la obstruccién que se identifica por las haustras y ausencia de gas
distal a la obstruccién). “Y El enema contrastado ha demostrado una sensibilidad
de 70% vy una especificidad del 83% ®. Debe realizarse inyectando
cuidadosamente el medio de contraste y sin preparacion previa. Muestra
generalmente una zona estrecha proximal al ano, seguida por una zona de
transicion semejante a un embudo, y mas proximal una zona dilatada.
Anatdbmicamente estos segmentos corresponden respectivamente a la zona
agangliénica y ganglionar. El signo radiolégico mas importante de la EH es la zona
de transicion, aunque no verla no descarta el diagndéstico. Tanto la zona estrecha

como la dilatada pueden no apreciarse antes de los 15 dias de vida, aunque



segun otros autores el enema contrastado puede ser normal hasta los 3 meses de
vida o ser normal indefinidamente en pacientes con EH total ®. Otro signo
radiolégico asociado es la retencion del contraste por mas de 24 horas, el cual no
es un signo especifico, pero puede ser el UGnico signo sugerente en una
Enfermedad de Hirschsprung de segmento largo. Generalmente las
anormalidades en el enema contrastado motivan la solicitud de biopsia de recto
para un diagnéstico definitivo. ©

Para realizar el diagndstico definitivo, actualmente existen dos pruebas que
pueden descartar el diagndstico: la manometria anorectal y la biopsia de la pared
rectal. Por ser menos invasiva, frente a la sospecha de EH se realiza en

primer lugar la manometria. Luego, de resultar esta patoldgica, se realiza la
biopsia rectal para confirmacién diagnostica.

La manometria anorectal consiste en la distension rectal mediante un balén con
presion controlada, y la posterior medicion de los cambios de presion provocados
en el esfinter anal externo e interno. En forma normal, frente a la dilatacion anal,
se produce la relajacion del esfinter interno y la contraccién del esfinter externo.
En la Enfermedad de Hirschsprung la relajacion del esfinter anal interno no se

produce ©®

, pudiendo incluso aumentar su contraccion. La manometria anorrectal
es particularmente util en Enfermedad de Hirschsprung de segmento ultracorto, ya
gue estos pacientes pueden tener un estudio con enema baritado normal. La
precisién de esta prueba es mayor a un 90%. En revisiones sisteméticas se han
observado sensibilidad y especificidad de 91% y 93% respectivamente ®  Sin
embargo, en nifios constipados crénicamente, quienes tienen una distension
permanente del canal anal por la presencia de heces voluminosas, puede no
presentarse la relajacion del esfinter anal interno, provocando un falso positivo
para esta prueba. Los falsos negativos en algunas revisiones han sido del 8%,
contribuyendo a esta cifra, la presencia de pacientes con aganglionismos extensos
en los que la diferente inervacion intestinal puede justificar variaciones en los
resultados de la manometria .

Para que las condiciones del canal anal sean Optimas debemos eliminar las

manipulaciones del canal anal los dias previos y sélo en caso que exista retenciéon



fecal, prescribir enemas de limpieza con suero fisioldgico 2 6 3 dias previos, el
ultimo la noche anterior al registro.

Los registros de falsos positivos (que no se demuestra reflejo y no sea una
Enfermedad de Hirschsprung) se producen generalmente porque las condiciones
de reposo del paciente o fisiolégicas del canal anal, desde el punto de vista
manomeétrico (presion, fluctuaciones anorrectales), son deficientes o, por errores
técnicos (el mas frecuente utilizar una distension rectal pequefia, inadecuada). Los
registros falsos negativos (que se demuestra el reflejo y sea un Enfermedad de
Hirschsprung) estan siempre causados por errores técnicos, y los mas frecuentes
son; desplazamiento de la sonda al distender el balén y utilizar distensiones
demasiados grandes que abren el canal anal cayendo la presion sin que exista
reflejo. La fiabilidad de este método en el recién nacido y neonato han sido objeto
de controversia, pero cada afio se publican trabajos que apoyan con sus
resultados el diagndstico manomeétrico en el periodo neonatal. Esto es importante,
ya que la biopsia no esta exenta de riesgo y problemas de interpretacion, y que el
tratamiento definitivo en el periodo neonatal es factible siempre y cuando se tenga
un diagnéstico seguro de la enfermedad. ®® La ventaja de la manometria
anorrectal es que su porcentaje de complicaciones es muy bajo, lo que ha llevado
a que algunos autores postulen que dada la inocuidad y ausencia de
complicaciones del método, deberia ser el estudio funcional la primera exploracion
en todo recién nacido con trastorno de la defecacion *%. La desventaja de este
método es que requiere un equipo especializado y es muy dificil de realizar en
niflos menores de un afio de edad ©.

El diagnéstico de certeza esta dado por el estudio histolégico de la pared rectal,
gue posee una sensibilidad y especificidad cercana al 100%, considerandose
como el gold standard 8 Usando las indicaciones actuales para decidir la toma
de biopsia, sélo un 12 a 17% de los nifios sometidos a biopsia rectal tienen una
Enfermedad de Hirschsprung, por lo que cerca de un 80% de los pacientes estan
siendo sometidos a un procedimiento quirGrgico innecesario ®. Se toma una
muestra generalmente por aspiracion a dos o tres centimetros del margen anal. La

profundidad de la biopsia debe ser lo suficientemente profunda como para incluir



la submucosa. Si se toman muestras mas lejanas, puede pasar desapercibido un
aganglionismo de segmento ultracorto, y si se toman mas proximas, se puede
hacer un diagnéstico errado, ya que normalmente existe junto al ano una zona de
1 a 3 cm que fisiolégicamente carece de células ganglionares.

La ausencia de células ganglionares tefiidas con hematoxilina eosina confirma el
diagnéstico. Un hallazgo que apoya el diagnostico es la hipertrofia de las fibras
nerviosas de la submucosa que son prolongaciones de los nervios extrinsecos. La
proyeccion de estos nervios dentro de las muscularis mucosae y lamina propia
puede demostrarse con la tincion de acetilcolinesterasa. El estudio de esta enzima
tiene una sensibilidad del 90% y una especificidad del 100%.

Se ha demostrado que el retraso de la eliminacion de meconio, asociado a
distension abdominal y vomitos, asociado al resultado positivo de un enema con
contraste logra identificar a todos los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung.
Del mismo modo, la ausencia de estos 3 sintomas o de un enema contrastado
anormal excluye la Enfermedad de Hirschsprung en aproximadamente un 36% de

los pacientes con constipacién idiopatica. ©

El tratamiento de la Enfermedad de Hirschsprung es quirdrgico y esta orientado a
la remocion del segmento aganglionico, y anastomosar el segmento normal
proximal con el recto distal o canal anal. Los avances en las técnicas operatorias y
los cuidados postquirtrgicos han logrado descender la mortalidad que provocaba
esta enfermedad. La indicacién quirdargica se realiza tan pronto como se confirma
el diagnostico. Antes de la cirugia es necesario indicar mdltiples enemas
evacuantes para descomprimir las asas intestinales y prevenir la aparicion de
enterocolitis necrotizante. La Colostomia de derivacion y la alimentacion parenteral
juegan un papel importante en el manejo inicial para lograr un estado nutricional
adecuado ™.

Los procedimientos que pueden llevarse a cabo son variados, y pueden realizarse
en uno o dos tiempos operatorios. La eleccibn de una u otra técnica esta

determinada también por la presencia de malformaciones digestivas, que pueden



asociarse con alguna frecuencia a la Enfermedad de Hirschsprung vy
definitivamente por el factor humano, el cirujano y su adiestramiento.

En general los lactantes mayores y nifios se operan en un tiempo, y los recién
nacidos y lactantes menores se operan en forma diferida, para primero realizar
una colostomia de descarga y tomar biopsias, y después de seis meses realizar la
cirugia definitiva.

En los dltimos afios la tendencia actual en todo el mundo es a la realizacion de la
operacién a mas temprana edad y en un solo tiempo quirdrgico. *® Clasicamente
existen tres procedimientos quirdrgicos, que son Swenson (rectosigmoidectomia),
Duhamel (Retrorectal Transanal Pull-Through) y Soave (Endorectal Pull-Through)
18 Nuevas técnicas permiten realizar el procedimiento en un tiempo operatorio sin
realizar estomas, el uso de laparoscopia para hacer una cirugia menos invasiva y
la realizacién de una reseccién transanal o perineal ayudandose si es necesario
con laparoscopia.

Se han mostrado algunas ventajas para la cirugia laparoscopica, dentro de las que
se incluyen: buena tolerancia por parte del nifio, importante disminucién del riesgo
de complicaciones intraabdominales y parietales ligadas a toda laparotomia
(abscesos, bridas, eventraciones, evisceraciones), lesidén nerviosa

perirectal minima, confort postoperatorio y resultado estético altamente superiores
a otras vias de abordaje. *”

Nuevas técnicas, se han mostrado aun menos invasivas, como descender de
manera transrectal el intestino normalmente inervado y realizar la anastomosis del
mismo a la regién anorrectal con técnica prolapsante, con minimo dafio de los
esfinteres musculares. Se han publicado varios trabajos que muestran que este
abordaje es factible y seguro para el tratamiento de la forma rectosigmoidea
clasica de esta entidad. Esta técnica endoanal ofrece las mismas ventajas que la
cirugia de minimo acceso, reduccion o ileo posoperatorio, inicio precoz ausencia
del uso de la via enteral, recuperacion y alta hospitalaria mas temprana y, a éstas,
se adicionan otras ventajas relacionadas con la eliminacién de los riesgos
asociados a la diseccion pélvica intraabdominal, como son menor sangrado,

menor dafio a otros Organos pélvicos, menor formacién de adherencias, menor



dolor posoperatorio, mejores resultados estéticos y reduccion de los costes
hospitalarios comparados con técnicas laparoscépicas. *®

Esta técnica endoanal puede ser asistida laparoscopicamente o0 por una
laparotomia convencional, sin embargo, se ha demostrado que, pese a tener
tiempos operatorios similares, la asistencia laparoscopica disminuye la pérdida de
sangre y las complicaciones post operatorias que requieren una nueva
intervencién. Por otro lado también se ha demostrado que la técnica asistida por
laparotomia tiene mas incidencia de encopresis. 419

Algunos autores @9 han demostrado gue la incisién umbilical es una alternativa
segura y rapida a la laparoscopia, ya que tiene todas las ventajas de una
aproximacion minimamente invasiva, pero de menor costo y sin la necesidad de
equipo ni habilidades especiales.

Los resultados de las distintas técnicas quirdrgicas ha variado poco, siendo la
principal diferencia en el tratamiento actual el menor nimero de enterostomias
realizadas, la menor edad del paciente en el momento del tratamiento definitivo y
la tendencia del abordaje transanal en las formas rectosigmoideas. %

La Enfermedad de Hirschsprung de segmento ultracorto limitada al esfinter anal
interno, llamada también acalasia, se trata haciendo una esfinterotomia. Se ha
probado recientemente la infiltracion del esfinter con toxina botulinica.

Cuando la Enfermedad de Hirschsprung es de segmento largo, y esta
comprometido todo el colon, y a veces parte del ileon, hay que hacer una
anastomosis ileoanal. La técnica de eleccion en el caso de aganglionismos
extensos durante afios ha sido la de Lester Martin de Cincinnati, Ohio, que se
basa en la "transferencia" de motricidad por parte del ileon, conservando la
capacidad de absorcién de fluidos del colon remanente. Se construye asi un tubo
distal constituido por una "media cafia" de ileon inervado normalmente, unido a
una media cafia similar del colon izquierdo aganglionar remanente, resecando el
colon afectado restante. Asi se logra un intestino capaz de impulsar las materias y
de absorber agua Y. Posteriormente Boley describi6 el descenso ileo-endorrectal
en un solo tiempo utilizando el colon derecho, que posee mayor capacidad de

absorcion hidroelectrolitica. Las técnicas en las que se construye un canal largo



con intestino agangliénico consiguen una mejor continencia a corto plazo, pero
para algunos autores se asocia con mayor frecuencia a episodios de retencion
fecal, enterocolitis y anemia por déficit de hierro y vitamina B12 @2, El trasplante
intestinal es una alternativa a la nutricion parenteral prolongada en pacientes con
aganglionismo intestinal casi total. Aunque la experiencia en este campo es
reducida, los resultados iniciales son prometedores. ¢

Si el nifio presenta enterocolitis asociada a Enfermedad de Hirschsprung o tiene
una dilatacién coldnica significativa, es posible realizar una colostomia esperando
la recuperacion antes de realizar el procedimiento quirdrgico definitivo. @ Es
importante destacar que luego de la cirugia un considerable nimero de pacientes
continta con dificultades de la defecacion (60-70%), alrededor del 10% presenta
constipacién debido a una neuropatia en la zona de transicion. Las células
ganglionares estdn presentes pero las conexiones neuronales son
descoordinadas, por lo que estos pacientes presentan contracciones simultaneas
de baja amplitud. Los pacientes contintan presentando el reflejo inhibitorio recto
esfinteriano incompleto lo que facilita la persistencia de la constipacion. ©
Alrededor del 50% de los pacientes presentan encopresis que puede persistir
hasta la vida adulta. La causa mas frecuente de encopresis en pacientes operados
de Hirschsprung, son las contracciones propulsivas de alta amplitud, las que
habitualmente terminan en el sigmoides, pero que en este caso contindan
propagandose a través del neorecto hasta el ano porque el &rea nativa de
almacenamiento (rectosigmoides) ha sido resecada 4,

La aparicién habitual en mas de la mitad de los casos de complicaciones tanto
inmediatas como tardias, hace que el prondstico de esta patologia no sea del todo
favorable.

Entre las complicaciones inmediatas mas frecuentes se encuentran las
excoriaciones perianales, ileo prolongado, dehiscencias de sutura, obstruccién
intestinal e infecciones. Entre las tardias destaca, la enterocolitis necrotizante, que
puede darse entre 25% a 33% de los casos, contribuyendo por si sola de forma
importante a la mortalidad, encontrandose en algunas revisiones, como la Unica

causa de muerte directa en los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung, sin



observarse cambios en su incidencia con el paso de los afios y sin que la mayor
extension del aganglionismo favorezca su aparicion. “9

Esta enterocolitis, esta en relacién a las estenosis anastométicas, malnutricion
perioperatoria, a Enfermedad de Hirschsprung de segmento largo, enterocolitis
previas a la cirugia y malformaciones asociadas.

Los pacientes con enterostomias y enterocolitis no tienen menor riesgo de
padecer nuevos episodios ni que tampoco el tratamiento quirtrgico definitivo sea
un factor protector frente a esta complicacion. Otras complicaciones son las
estenosis anastomoticas, obstruccion y prolapso rectal. Es excepcional la
presencia de alteraciones miccionales o impotencia en estos pacientes después
de la cirugia pelviana.

Otros autores dividen las complicaciones en prevenibles como la infeccion,
retraccion (dehiscencia), estenosis, incontinencia fecal, las que tedricamente no
deberian suceder cuando se lleva a cabo una técnica depurada. Las
complicaciones parcialmente prevenibles como la constipacion postoperatoria,
cuya prevalencia podria disminuirse al resecar el colon dilatado normogangliénico,
ya que este es casi tan inadecuado y disfuncional como el colon agangliénico. Sin
embargo, la reseccion de este megacolon no ha logrado eliminar completamente
el problema de la constipacién. Las complicaciones no prevenibles incluirian a la
enterocolitis necrotizante, una de las complicaciones mas temidas. La
sintomatologia clinica de la enterocolitis necrotizante asociada a EH pude variar
de leve, sin manifestaciones sistémicas, a un cuadro severo, llegando al shock
toxico. Las caracteristicas anatomopatologicas varian desde el hallazgo de una
mucosa intestinal normal a necrosis y perforacion, haciendo dificil el diagndstico

diferencial con colitis ulcerativa. ¢®



COMPLICACIONES

Prevenible No prevenible
* Estenosis * Enterocolitis

Rectal fistulae
Aganglionosis residual
Bolsdn rectal grande
Inflamacion del bolsdn rectal
Incontinencia Fecal

El tratamiento de la enterocolitis, esta orientado a combatir la retencion fecal con
irrigaciones y a la utilizacion de metronidazol, que también se constituye en una
ayuda importante. Lamentablemente, alin se desconocen los mecanismos que
desencadenan este cuadro. **

Para el manejo de la constipacion cronica y de la enterocolitis necrotizante en
pacientes operados por Enfermedad de Hirschsprung se debe optar por rehacer
una cirugia Duhamel o Soave, ya que otras intervenciones como
miotomia/miectomia posterior han demostrado un resultado poco satisfactorio. ¢®
A pesar de dichas complicaciones el seguimiento con un equipo multidisciplinario,
logra que la mayoria de estos pacientes logren una continencia adecuada. Un
30% de los pacientes persiste con una constipacién residual o sufre de
incontinencia fecal. Esta incontinencia fecal parece no variar en relacion al tiempo
transcurrido de la cirugia ni de la técnica quirdrgica realizada para el descenso. °
Los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung deben lidiar con problemas fisicos
que frecuentemente continlan durante la adultez, como incontinencia fecal y

urinaria, constipaciéon y disfuncion sexual. Asimismo, también experimentaran




problemas psicosociales como sentimientos de culpa, disminucion de la
autoestima y falta de red de apoyo social. Por esto, los pacientes con este mal
requieren de cuidados sanitarios a largo plazo, de manera de disminuir el impacto
negativo de la enfermedad y mejorar la calidad de vida de los pacientes. Esta
atencion esta frecuentemente a cargo del cirujano pediatra (necesidad de
dilataciones y enemas) y del médico general que completa la atencion del cirujano,
prescribiendo medicamentos y dietas ricas en fibra para disminuir la incidencia de
constipacién, y a la vez derivar al paciente en caso de ser necesario a

especialistas médicos o no médicos. “*°



DISENO METODOLOGICO

Tipo de estudio: Estudio tipo Serie de casos, retrospectivo.

Universo: Todos los nifios(as) diagnosticados con Enfermedad de Hirschsprung
ingresados al Hospital Infantii de Nicaragua Manuel de Jesus Rivera “La
Mascota” desde el 01 Junio 2009 al 31 Diciembre 2012. Un total de 46 nifos.

Muestra: obtenida a través de un muestreo no probabilistico por conveniencia

para un total de 17 pacientes que corresponde al 37% del universo.

Criterios de inclusion:

Todo nifio(a) que haya sido ingresado al HIMJR La Mascota en el periodo de
estudio 01 Junio 2009 al 31 Diciembre 2012.

Todo nifio(a) con edad entre 2 dias de vida y 14 afios

Todo nifio(a) diagnosticado con Enfermedad de Hirschsprung confirmado a través

de una biopsia rectal.
Todo nifio(a) operado con técnica minimamente invasiva.
Todo nifio(a) que cumpla con su seguimiento en la consulta externa.

Criterios de exclusion.

Todo expediente incompleto, que no suministre la informacion de las variables de
interés.

Todo nifio(a) operado con técnica quirdrgica abierta o pendientes de Cirugia.

Todo nifio(a) que no asiste al seguimiento en la consulta externa.



VARIABLES

e Edad

e Sexo

e Procedencia.

e Edad de inicio de los sintomas.
e Presentacion clinica.

e Medios diagnésticos.

e Manejo inicial con colostomia.
e Segmento de colon afectado.
e Preparacion prequirargica

e Tiempo quirdrgico

e Inicio via oral.

¢ Inicio de evacuaciones.

e Estancia intrahospitalaria

e Exploracion rectal.

e Dilataciones rectales.

e Complicacién postquirargicas.

¢ Manejo intestinal.



DEFINICION DE VARIABLES

Tiempo transcurrido desde el < de lafio
nacimiento hasta el momento Afos 1-4 afios
actual. 5-14 afios

Tiempo transcurrido desde el <1
nacimiento hasta el momento ARos 1-5
referido por la madre en que 6-11
inicia el nifio el padecimiento

Caracteristicas fenotipicas Género Femenino

del ser humano. Masculino
Jinotega, Matagalpa, Juigalpa,
Bluefields, Rivas, Carazo,
Lugar de origen del individuo | Departamento Managua, Chinandega,
en estudio. Granada, Masaya, Waspan.
Conjunto de signos y Expediente Obstruccion intestinal funcional
sintomas manifestados por el clinico del recién nacido.
nifo. Estrefiimiento cronico

Técnicas y procesos Colograma Se realiz6

realizados para lograr Biopsia rectal No realizd

evidenciar una anomalia.

Medidas médicas que Expediente Antibidticos
permiten crear condiciones clinico Limpieza del colon
Optimas en el paciente para Ayuno

el momento de la cirugia.
Tiempo que transcurre desde 60 a 120
el momento en que se inicia Minutos

la cirugia hasta que culmina. 121 a 180

> 180

Disposicién en grupos segun Nota Corto

la longitud del segmento de | quirargica del Clasico
colon afectado. expediente largo
clinico Total




Tiempo transcurrido desde el

momento de la cirugia hasta 1
que el paciente presenta su Dias
primera deposicion. 1-2
>2

Tiempo transcurrido desde el

momento de la cirugia hasta 1
gue el paciente inicia la Dias 2-3
ingesta oral. 4-5
Tiempo transcurrido en el 3-5 dias
hospital desde el momento 6-8 dias
del ingreso del paciente Dias 9-10 dias

hasta su egreso.

Examen fisico médico Si
dirigido al recto en busca de Expediente No
anomalias postquirdrgicas clinico

Accioén de introducir

dispositivo cilindrico de Si
calibre determinado en el Expediente No
recto de manera progresiva y clinico
programada segun protocolo
establecido.

e Prevenibles:
Fuga de la anastomosis,
Infeccidn, Constipacion,

Situacion que cambia, Expediente Incontinencia fecal,
agrava y prolonga el curso de Clinico reseccion intestino
una enfermedad. aganglionico incompleta,

estenosis rectal

e No prevenibles:
Enterocolitis,
Dermatitis perianal
Granuloma de la herida

Medidas médicas que
persiguen garantizar buena Expediente Si
funcion intestinal expresada clinico No
en un transito de heces
normal.







METODO Y TECNICA DE RECOLECCION DE LA INFORMACION

Una vez planteado el tema y los objetivos del trabajo, se realizé una ficha para la
recoleccién de la informacion con las variables de interés, posteriormente se
identificaron los nimeros de los expedientes de los pacientes diagnosticados con
Enfermedad de Hirschsprung y operados mediante cirugia minimamente invasiva
en el periodo del 1ro de Junio 2009 al 31 Diciembre 2012; encontrando 17
pacientes seleccionados por conveniencia y segun los criterios de exclusion
procedimos a separar uno de ellos que no cumpli6 con el seguimiento en la
consulta externa. Fueron revisados cada uno de los expedientes para recopilar la
informacion de las variables del estudio, los datos fueron  procesados
manualmente mediante el método de los palotes y representados en tablas y
graficos y posteriormente dados a conocer a manera de retroalimentacién en
nuestro Departamento de Cirugia Pediatrica del Hospital Infantil de Nicaragua.
Desde Enero de 2009 a Diciembre de 2012 dieciséis nifios(a) fueron intervenidos
mediante técnica minimamente invasiva con el diagnéstico de Enfermedad de
Hirschsprung realizado entre las edades de dos dias y once afios de vida; diez
varones y seis nifias, con edades al momento de la cirugia comprendidas entre
dos meses y once afos de vida, originarios la mayoria del area urbana 87.50%,
principalmente de la Capital Managua.

Al momento del diagndstico el 50% de los nifios presentaron clinica de obstruccion
intestinal baja funcional en el recién nacido y el otro 50% acudieron con historia
de estrefiimiento cronico con episodios de distension abdominal.

Antes de la cirugia, todos los pacientes fueron estudiados mediante radiografias
contrastadas de colon (colografia) y biopsia rectal quirdrgica tomadaa 2 o a 3 cm
de la linea dentada, para confirmar el diagndéstico. No se emple6 la manometria
anorectal. Se complementaron con los examenes habituales de evaluacion
preoperatoria. Fueron tratados en el preoperatorio mediante enemas salinos y 12
hrs antes de la operacion Polyetylenglycol Oral 25-30 ml / kg hasta que las heces
salieran claras.En el dia previo a la cirugia se les administr6 antibioticos:

Clindamicina (10 mg/kg/dosis) y Gentamicina (5mg/kg/dia) por via intravenosa y



se le indico dieta con liquidos claros exclusivamente. Ambos antibiéticos se

mantuvieron en el postoperatorio se establecié ayuno previo segun la edad.

Técnica quirurgica

Se coloca al paciente en decubito supino, se colocaron de 3 a cuatro trécares,
triangulados y uno de ellos en la cicatriz umbilical para el lente; se procede a
identificar segmento de colon afectado, el cual se diseca, desvasculariza, reseca y
se desciende el segmento que se determina como sano, segun la visualizacién de
la zona de transicibn macroscépicamente, se aboca al recto referido con Vicryl 2-
0. Posteriormente modificamos la posicion del paciente, elevando los miembros
inferiores sobre su abdomen, con elevacion de la pelvis. Se expone el canal anal
mediante dilatacién esfinteriana y puntos tractores .Se procede a la seccion
circular de la mucosa a 1 cm por encima de la linea pectinea se pasan puntos en
el borde de la seccidn para lograr una traccion uniforme del plano mucoso.
Mediante diseccion roma se labra un plano submucoso, con hemostasia de los
vasos perforantes, en una

Extension de aproximadamente 6 cm. A este nivel, se procede a seccionar
circunferencialmente el musculo rectal, hasta alcanzar el plano perirectal.

Una vez seccionadas las fibras de musculo liso del recto y las adherencias del
espacio perirectal, se logra el descenso del colon a través del ano.

Se secciona el colon con un margen aproximado de 2-3 cm por encima de la linea
dentada, se toma aqui muestra para la biopsia de todo el espesor del colon
descendido por encima de la zona de transicion segun se visualice
macroscopicamente la marca colocada mediante la inspeccién y diseccion
laparoscopica previa, y se rotulan como segmento proximal y segmento resecado,
gue sera procesada posteriormente por el Patélogo.

El manguito muscular regresa a su posicion normal y se continda con la seccién
ligadura de los vasos mesentéricos inferiores. Se completa la liberacion del colon
descendido y se procede a la anastomosis entre la mucosa rectal remanente y la
pared colénica, mediante suturas separadas reabsorbibles 4-0

Se calibra el diametro de la anastomosis mediante dilatadores de Hegar.



El segmento de colon aganglionar resecado no fue medido pero se constato zona
de transicion que permitio la clasificacion anatomica de la Enfermedad,
encontrando 11 nifios con segmento Clasico (68.75%), tres de segmento corto
(18.75%), dos de segmento Largo (12.5%) y ninguno de segmento Total.

Los pacientes fueron controlados en las primeras 24 horas bajo vigilancia
continua. Luego de la cirugia se mantuvieron las dosis de antibiéticos durante los
dias estancia hospitalaria via endovenosa y se completdé el esquema de
tratamiento antibiético por 7- 10 dias via oral. El periodo de internacion
postoperatoria se mantuvo por 7,5 dias en promedio, con un maximo de 16 dias,
en el caso Unico que presento la dehiscencia de la anastomosis coloanal en el que
hubo necesidad de reintervencion quirdrgica siempre videoasistida con la
realizacion de una colostomia protectora.

Todos los pacientes presentaron evacuaciones intestinales normales en las
primeras 24 horas en numero de dos a tres por dia y se realimentaron en las
primeras 24-72 horas siguientes.

Se inici6 plan de dilataciones de la anastomosis en todos los pacientes, a las dos
semanas, para asegurar el calibre anal adecuado, segun protocolos empleados en
el tratamiento de las malformaciones anorrectales por nuestro equipo, el cual se
ha cumplido normalmente sin constatarse estenosis postoperatorias.

En cuatro casos (25%), los pacientes presentaron dermatitis perianal, que mejoré
con medidas habituales.



RESULTADOS

Al Hospital Infantil de Nicaragua “Manuel de Jesus Rivera” partir del agosto del
2009 se inicio a corregir la enfermedad de Hirschsprung a través cirugia de
minimo acceso mediante una laparoscopia para resecar el colon afectado (Sin
células ganglionares) y descender el segmento de colon sin afectacion (Con
células ganglionares) , hasta diciembre del 2012 se han operado 17 nifios; en este
estudio se incluyeron 16 nifios quienes cumplieron los criterios de inclusion, pues
1 de ellos después de ser operado y dado de alta no acudi®6 mas a nuestro

hospital.
Al realizar el estudio los resultados fueron los siguientes:

La edad de los nifios operados mediante esta técnica fue desde los 2 meses hasta
los 11 afios con una media de edad de 4.75 afios; en su mayoria en edades
menores de 6 afios (56.25 %). La enfermedad predominé en el sexo masculino un
62.5%. y en su mayoria eran originario del urbana (87.50%) principalmente de
Managua (37.5%). Ve TablaN‘1

Los sintomas de la enfermedad se presentaron desde recién nacidos hasta los 11
afios, con una media de edad de presentaciéon de 3.76 afios, en su mayoria
menores de 5 afos. El cuadro clinico fue la obstruccion intestinal funcional en
etapas tempranas de la vida y cuando el diagnéstico fue tardio se presentdé como
estreflimiento cronico; con porcentajes iguales (50% respectivamente) a todos los
nifios para el diagnostico se les realizd biopsia rectal y Colografia. Al 31.25 % de

los nifios se les realizé colostomia como parte inicial del manejo de la enfermedad.
Ver Tabla N°2

Al examinar macroscopicamente el colon durante la cirugia, la mayoria de los
pacientes presentaron afectacién del segmento clasico (68.75% ), seguida por el
segmento corto (18.75%). El tiempo quirdrgico tuvo una media de 203.5 minutos,

siendo mayor de 180 minutos en el 56.25 % de los casos. ¢ 72PN






A todos los pacientes se les di6 seguimiento del postoperatorio, a la mayoria de
los nifios se les inicio la via oral al segundo o tercer dia postquirargico (43.75%)

con una media de 2.78 dias.

La mayoria de los nifios no sobrepasaron los siete dias de estancia hospitalaria
después de la cirugia (68.75%) media de 6 dias. Se observd un indice de
complicaciones prevenibles del 43.75%, prevaleciendo dentro de estas la
constipacién; en el grupo de las complicaciones no prevenibles la enterocolitis tuvo
una incidencia del 25%. Se logré identificar que la mayoria de los pacientes no

requiere manejo intestinal (68.75%) y que uno de ellos presenta incontinencia
fecal Ver Tabla N°4

Al momento del estudio todos los pacientes estan activos en su seguimiento por
consulta externa y hemos considerado la evolucidon como excelente en nuestros
nifos tomando en cuenta que llevan una vida por completo integrada a la

sociedad.



ANALISIS DE LOS RESULTADOS

En nuestro medio estamos diagnosticando a nuestros nifios en un 50% de manera
tardia después de los 5 afios de edad, esto debido a que nuestra poblacion
culturalmente tiene un modelo de medicina curativa y no preventiva. La frecuencia
de los rasgos caracteristicos de la poblacion de estudio fue igual a la observada

en estudios anteriores, ¢ 1019

prevaleciendo el sexo masculino (62.5%) con una
relacion 4:1. Continuamos recibiendo mas pacientes del area urbana 87.50% de
la poblacion de estudio, sobretodo de la Capital Managua (37.5%) consideramos
al acceso a los servicios de salud en nuestro pais como determinante de este

resultado.

Los sintomas y por ende el diagnéstico de la enfermedad se realiz6 en etapa
tardia pero en menores de 6 afios con una media de 3.76 afios **?"), subraya la
necesidad de excluir el diagnéstico de Hirschsprung siempre que exista el
estrefiimiento cronico; Lo que se traduce en la buena evolucion de nuestros
pacientes también, pues esta demostrado que los nifios mayores portan una forma

de la enfermedad mas leve. “®

Fue necesaria la realizacion de colostomia previamente a la correccion de la
enfermedad en 5 de nuestros nifios, esto obedecié a que debutaron con un cuadro
obstructivo con enterocolitis severa, con riesgo alto de fallecer; en la que la

colostomia era el procedimiento que aseguraba mayor probabilidad de resolucién.
(4, 15, 16, 27)

El tiempo quirdrgico guarda una relacién cercana a la descrita en estudios
internacionales mayor de 180 minutos en el 56.25% de los casos, con una media
de 203.5 minutos; esto obedece a la edad del paciente con media al momento de
la cirugia de 4.75 afios y la complejidad mayor de la diseccién en el nifilo mayor

que en el recién nacido y el lactante. *®

La literatura menciona que la aparicién y severidad de los sintomas tiene una

relacion inversamente proporcional con el segmento de colon afectado, nuestra



casuistica lo confirma; en el 68.75% de la poblacién se identific6 una zona de
transicion en la uniéon rectosigmoidea y el 31.25% presento sintomatologia grave
antes de la correccion de la Enfermedad. (5 casos que ameritaron colostomia

preV'a) (4, 10, 15, 27)

La evolucién luego de la cirugia a corto y mediano plazo es considerada como
excelente, todos los nifios iniciaron deposiciones en las primeras 24 horas y se
les inicié via oral en las 48 a 72 hrs después de la cirugia, ®® lo que nos traduce
no hubo ileo postquirdrgico ni enterocolitis en el seguimiento inmediato,
exceptuando el caso de la paciente que presentd una dehiscencia de la
anastomosis y sepsis abdominal secundaria, considerando ésta una complicacion
prevenible de bajo indice (6.25%) igual a la reportada internacionalmente. 71929
La enterocolitis es temida en este tipo de patologia y solamente fue reportada en
el 25% de los nifios estudiados y s6lo uno de ellos requirié hospitalizacién. Se le
atribuye una importante contribuciéon por si sola de forma importante a la
mortalidad, encontrdndose en algunas revisiones, como la Unica causa de muerte
directa en los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung, sin observarse cambios
en su incidencia con el paso de los afios y sin que la mayor extension del
aganglionismo favorezca su aparicién. 1%

La incontinencia fecal ha sido observada en un nifio de 3 afios de edad en el que
se mantiene seguimiento mas frecuente y se espera esto mejore con la educacién
para evitar manchado por rebosamiento y la creacion de un habito defecatorio.

Los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung requieren de cuidados sanitarios
a largo plazo, a manera de disminuir el impacto negativo de la enfermedad y

mejorar la calidad de vida de los nifios. "



CONCLUSIONES

1. La mayoria de los nifios del estudio son del sexo masculino, con una edad
media de 4.7 afios y originarios del area urbana principalmente de
Managua.

2. La principal forma de presentacion clinica fueron datos de obstruccion
intestinal funcional, tanto en recién nacido como en el nifio mayor; todos los
nifos fueron estudiados mediante una Colografia y se confirmé el
diagndéstico mediante una biopsia rectal.

3. Prevalecio la Enfermedad de Hirschsprung de segmento clasico y la cirugia
correctiva tuvo una media de duracion 203.5 minutos.

4. La via oral fue iniciada tempranamente con una media de 2.78 dias y la
estancia intrahospitalaria tuvo una duracién media de 5 dias y la principal
complicacion fue la enterocolitis con una incidencia del 25%, la dermatitis
perianal 25%, constipacion observada en el 18.75% de los casos y un caso
de incontinencia fecal.

5. El abordaje laparoscopico es una técnica reproducible, préctica, aplicable
en nuestros nifios que permite una rapida recuperacion con excelentes

resultados estéticos y funcionales y con un bajo indice de complicaciones.



RECOMENDACIONES

1. Con esta técnica se obtienen beneficios los cuales se evidenciaron en
nuestros resultados, menor indice de complicaciones, menor estancia
hospitalaria lo que deriva en beneficio directo al nifio y a la madre y menos
costos a la institucion, por lo que recomendamos extender el uso de esta
técnica y darle seguimientos para continuar evaluando los resultados a
largo plazo.

2. A pesar que el tratamiento de la enfermedad ha mejorado con la
laparoscopia, hoy por hoy sigue siendo de utilidad la colostomia en
situaciones que la vida del nifio est4 en riesgo; por lo que la recomendamos

en las siguientes condiciones:
Sospecha Clinica Importante de Megacolon téxico.
Falta de entrenamiento en la cirugia correctiva.

Falta de los medios para realizar la cirugia correctiva.

“No apresurarse a operar o derivar un nifio con sospecha de Enfermedad de

Hirschsprung”
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ANEXOS



HOSPITAL INFANTIL DE NICARAGUA; MANUEL DE JESUS RIVERA

Departamento de Cirugia

Comportamiento Clinico - Quirargico de los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung, que
fueron intervenidos mediante Técnica Minimamente Invasiva en el Departamento de Cirugia
Pediatrica del Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera “La Mascota”,

Junio 2009 a Diciembre 2012

Ficha de recoleccion de datos

Ficha No. Expediente:

I.CARACTERISTICAS GENERALES

Fecha de Nacimiento: /[ Sexo: Masc L1 Fem [
Origen: Urbano [ Rural[]
Edad de la Cirugia Edad Actual

II. DESCRIPCION CLINICA

Clinica del paciente al ingreso:

Enfermedades asociadas:

ll. MEDIOS DIAGNOSTICOS
Edad del diagnostico:

Colografia: Fecha /] Hallazgos:

Biopsia Rectal: Fecha: /| Hallazgos:

IV DESCRIPCION DE LA CIRUGIA

Manejo prequirtirgico con Colostomia previa Si [_] No []

Fechadela Cirugia: _/ /_ Tiempo quirtrgico: (Minutos)
Identificacion macroscoépica de la Zona de transicion en el transquirdrgico:

V. EVOLUCION POSQUIRURGICA

Dia de Inicio de la alimentacion enteral:
Dia de Inicio de las deposiciones fecales:
Dias Estancia intrahospitalaria
Complicaciones prevenibles:
Complicaciones no prevenibles:
Evaluacion en la consulta externa:
Continencia fecal:

Constipacion:
Manejo Intestinal:




Programa de dilataciones:

TABLA N2 1
HOSPITAL INFANTIL DE NICARAGUA; MANUEL DE JESUS RIVERA

Departamento de Cirugia

Comportamiento Clinico - Quirargico de los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung, que
fueron intervenidos mediante Técnica Minimamente Invasiva en el Departamento de Cirugia
Pediatrica del Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera “La Mascota”,

Junio 2009 a Diciembre 2012

Caracteristicas de los pacientes en estudio.

VARIABLE n=16
EDAD (afios) NUMERO %
Media: 4.75

<1 4 25.00
la5b 5 31.25
6all 7 43.75

SEXO NUMERO %
Masculino 10 62.50
Femenino 6 37.50

PROCEDENCIA NUMERO %
URBANO 14 87.50
RURAL 2 12.50
Managua 6 37.50
Granada 2 12.50
Masaya 1 6.25
Jinotega 1 6.25
Matagalpa 1 6.25
Juigalpa 1 6.25
Rivas 1 6.25
Carazo 1 6.25
Waspan 1 6.25




Bluefields

6.25 |

TABLA N2 2

Fuente Expediente Clinico

HOSPITAL INFANTIL DE NICARAGUA; MANUEL DE JESUS RIVERA

Departamento de Cirugia

Comportamiento Clinico - Quirargico de los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung, que
fueron intervenidos mediante Técnica Minimamente Invasiva en el Departamento de Cirugia

Pediatrica del Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera “La Mascota”,

Junio 2009 a Diciembre 2012

Edad al inicio de los sintomas; Clinica, Medios Diagndésticos y Manejo

inicial con colostomia

VARIABLE n=16
EDAD DE INICIO DE LOS SINTOMAS(afios) NUMERO %
Media de 3.76
<1 7 43.75
lab 2 12.50
6all 7 43.75
PRESENTACION CLINICA NUMERO %
(Momento del Diagndstico)
Obstruccion intestinal funcional de recién 8 50
nacido
Estrefiimiento crénico 8 50
MEDIOS DIAGNOSTICOS NUMERO %
Colografia 16 100
Biopsia rectal 16 100
MANEJO INICIAL CON COLOSTOMIA NUMERO %
Si 5 31.25
NO 11 68.75

Fuente Expediente Clinico







TABLA N2 3
HOSPITAL INFANTIL DE NICARAGUA; MANUEL DE JESUS RIVERA

Departamento de Cirugia

Comportamiento Clinico - Quirdrgico de los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung, que
fueron intervenidos mediante Técnica Minimamente Invasiva en el Departamento de Cirugia
Pediatrica del Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera “La Mascota”,

Junio 2009 a Diciembre 2012

Hallazgos transquirdrgico y Tiempo quirdrgico

Corto 3 18.75
Clasico 11 68.75
Largo 2 12.50

60 a 120 1 6.25
121 a 180 6 37,50
> 180 9 56.25

Fuente Expediente Clinico



TABLA N2 4
HOSPITAL INFANTIL DE NICARAGUA; MANUEL DE JESUS RIVERA

Departamento de Cirugia

Comportamiento Clinico - Quirargico de los pacientes con Enfermedad de Hirschsprung, que
fueron intervenidos mediante Técnica Minimamente Invasiva en el Departamento de Cirugia
Pediatrica del Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera “La Mascota”,

Junio 2009 a Diciembre 2012

Evolucién Postquirargica.

VARIABLE N=16
NUMERO %
INICIO DE LA VIA ORAL (Dias)
Media 2.78
1 5 31.25
2a3 7 43.75
4a5 4 25.50
ESTANCIA HOSPITALARIA (Dias) NUMERO %
Media 5
3ab5 7 43.75
6a8 4 25.00
9al0 5 31.25
COMPLICACIONES PREVENIBLES NUMERO %
Fuga de anastomosis 1 6.25
Infeccion 1 6.25
Constipacion 3 18.75
Incontinencia 1 6.25
Hernia postinsicional 1 6.25
COMPLICACIONES NO PREVENIBLES NUMERO %
Enterocolitis 4 25
Dermatitis perianal 4 25.00
Granuloma de Herida 1 6.25
MANEJO INTESTINAL NUMERO %
Sl 4 25
NO 12 75

Fuente Expediente Clinico






